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nebo alternativné sliny ¢i bukélni stér od dité-
te a ptipadnéiod obou rodi¢h. Nutna je kozni
biopsie z ¢erstvé (méné nez 12 hodin) nebo
indukované puchyrovité kiize. VSechny biop-
sie musi byt odebrany z okraje nové vyvola-
nych puchyitd v dfive nepostizené kizi (17).
LokalIni anestetické krémy mohou vyvolat
umélé rozstépeni epidermis a je tfeba se jim
pfed biopsii vyhnout (3, 7, 18). Pfesnd gene-
tickd diagnostika pomaha pfi poradenstvi ro-
diné ohledné progndzy u postizeného ditéte
a pfi ur¢eni mozné miry rizika postizenych
déti v budoucich téhotenstvich (19). Rozlideni
hlavnich typ( EB v novorozeneckém obdobi
na zékladé klinickych pfiznakd je extrémné
nespolehlivé. Zejména u novorozencl vsak
ani na zakladé genetického vysetieni, které
potvrdi diagnézu, nelze vzdy urcit presnou
progndézu onemocnéni (3). Viechny déti s EB
maji vétsi ¢i mensi stupen kiehkosti kiize
a sliznic. Proto je nutné, aby vsichni, ktefi
pecuji o tyto déti, byli v€as upozornéni na
riziko poskozeni, puchytd a ran vzniklych
i pfi Setrném zachdazeni. Kazdy pacient nebo
rodi¢e déti s EB by po stanoveni diagnézy
méli byt vybaveni pohotovostni kartou spe-
cifickou pro onemocnéni, kterd obsahuje
zékladni informace o nemoci a o lékaiské
a oSetiovatelské péci specifické pro danou
formu EB (18, 20).

Lécba

V soucasné dobé neexistuje efektivni lék
na EB ani zddna komplexni terapie, kterd by
zcela kontrolovala souvisejici pfiznaky. Lé¢ba
je pouze podplirng, symptomatologicka. Pro
zlepseni kvality a délky zivota pacientd je
zasadni predchazet koznim infekcim, opti-
malizovat a stimulovat l1é¢bu chronickych
zanétl ran a podporovat jejich fyziologické
hojeni (2, 5, 21, 22). Zaklad komplexni péce
vyzaduje integraci multidisciplinarni [écby
zahrnujici péci o rany, kozni defekty, prevenci
a ochranu erodované kiize pred traumatem,
kontrolu bolesti a pruritu, prevenci infek-
ci a malignit zejména dlazdico-bunécného
karcinomu, nutri¢ni podporu a vcéasné roz-
poznani a 1é¢bu komplikaci a sekunddrnich
infekci (2, 7, 23, 24). Ve vzacnych pfipadech
je nezbytna chirurgicka 1é¢ba, jako je de-
bridement, transplantace klize nebo jiné
chirurgické zdkroky (25). Kone¢nym cilem

je potenciondlni genova terapie, ktera vsak
zatim neni pIné k dispozici (12). Zcela zdsadni
pro prevenci bolesti, chronickych ran, infekci
a jizveni je vcasny zachyt novych puchyid,
které musi byt co nejdfive vysuseny, aby se
omezilo jejich Siteni (2, 26). V praxi se vysky-
tuji ptipady, které se v mnohém neshoduji
s popisem v literatufe, proto je nutné lécbu
pfizplsobit a individualizovat podle specifik
kazdého ditéte. Jedna se o obecny dlouhodo-
by proces optimalizace péce o konkrétniho
pacienta, na zakladé predvidatelného pri-
bé&hu nemoci, ktery mimo jiné souvisi také
s rdstem a vyvojem ditéte.

Nejcastéjsi symptomy
onemocnéni

Pruritus

Pietrvévajici svédéni/péleni je vniméno
jako jeden z prominentnich pfiznakl me-
zi morbiditami napfi¢ vSemi subtypy EB,
casto refrakternich na lokdlni medikace.
Mechanismus, ktery je pfi¢inou svédéni,
neni dostatecné objasnén. Svédéni a pale-
ni je zpGsobeno samotnym onemocnénim
a také faktory, jako je zanét, teplo, velmi vy-
sokd nebo nizkd vlihkost prostiedi, poceni,
stres a soucasné uzivani opioidl (1, 27-29).
Chronicky pruritus a s nim spojené ¢asto
nepotlacitelné skrdbani soucasné prispiva
k dal$im poranénim klze a tvorbé novych
puchyil. Pacienti s EB uvadéji vyssi intenzitu
svédéni vecer a v noci, coz je ¢asto spojeno
s potizemi s usinanim a neklidnym spankem.
Vitamin D, hraje dGlezitou roli pfi hojeni ran
tim, Ze moduluje rGizné bunécné procesy,
které ovlivnuji epidermalni homeostazu
a imunitni reakce. Topicka aplikace lokalni
masti s nizkymi davkami kalcipotriolu maze
urychlit uzavirani rdny a vyznamné redukovat
svédéni (28).

Mozné postupy prispivajici ke snizeni

pruritu:

B pro eliminaci pruritu plati nutnost pravi-
delné zakladni zevni terapie. K tomuto
Ucelu je vhodné pouziti hydrofilnich nebo
lipofilnich krému s ureou v doporucenych
koncentracich dle véku a stavu pokozky;

B obdobné, jako pfilécbé svédéni u tézkého
atopického ekzému, Ize predevsim na
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koncetiny, ale i v oblasti trupu pfikladat
mastné — vlhké obvazy;

B |okalni antipruritika ¢i lokalni glukokor-
tikoidy by mély byt vzhledem k jejich atro-
fogennimu potencialu pouzivéany pouze
kratkodobé;

m farmakologické intervence bézné
vyuzivané pfi [é¢bé pruritu zahrnuji napf.
sedativni a nesedativni antihistaminika
a centralné plsobici latky;

B obecné je doporucovano vyhybani se
drazdivym latkam a cisténi pleti mirnymi
syndety — mydly bez obsahu mydla a al-
kalickych slozek s pH 5,5;

B vyhybanise prostfedis pfilis vysokou ne-
bo pfilis nizkou vihkosti a teplotou;

B vyhybani se nadmérnému poceni -
dilezité jsou vlastnosti odévnich i obva-
zovych materiall (savy materidl, pruzny,
velikost obleceni, tvar, tvrdost atd.);

B na svédivé rany pouzivat obvazy z bio-
syntetické celuldzy a hydrogelové félie,
nasledované pénami a upravenymi ab-
sorpcnimi polstaiky;

B pouzivat techniky a obvazovy materidl
nepfilis tésnici koncetiny a trup;

B edukovat rodi¢e ohledné technik elimi-
nace $krabani se u déti;

B nutné je v¢asné doporuceni psycholog-
ické podpory, napf. pro uceni relaxacnich
technik nebo pro kognitivné behavioralni
terapii (1-3, 6, 12, 27, 29-31).

Bolest

Obzvlasté stresujici a vycerpavajici pro
détiijejich rodice je bolest, ktera muze vazné
ovlivnit kvalitu Zivota a komplikovat kazdo-
denni aktivity déti. Periinven¢ni akutni bolest
koreluje se zakroky, prevazy a manipulaci ne-
bo vznikd v dlsledku tvorby a expanze bul
a drazdéni erozi na kazi i sliznicich. Zdroje
chronické bolesti jsou dlouhodobé zanicené
rany, kloubni kontraktury, bolesti kosti (2, 27).
Kromé vleklé bolesti jsou chronické rany
¢asto kolonizovany patogenni mikroflérou,
coz vede k bakteridlnim infekcim a celkovy
zanét ovliviuje zpétné progresi hojeni ran.
Soucasné také opakované, byt nepatrné me-
chanické namahani pred dokoncenim procesu
hojeni ran vyznamné snizuje potencial kozni
regenerace (32, 33). Casté bolestivé podnéty
jsou vyznamné stresujici se sttednédobymi az
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